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   A case of von Hippel-Lindau disease associated with bilateral renal cell carcinoma is presented. A 
27-year-old female noticed myodesopsia nd underwent laser coagulation of right retinal hemangioma 
in 1973. In addition, cerebellar hemangioblastomas were removed in 1977, 1978, 1983 and 1987. The pa-
tient was referred to the department of urology for further examination of bilateral renal masses which were 
incidentaly found on abdominal computed tomography (CT) and magnetic resonance-CT. Fine needle 
biopsy performed and microscopic examination revealed the presence of clear cell type renal cell 
carcinoma (grade 1). Renal arteriography demonstrated multiple neovascularities in the bilateral masses. 
Complete tumor excision was impossible to retain the minimum of renal function, the patient was 
conservatively subjected to a follow-up study. 
                                                    (Acta Urol. Jpn. 34: 1621-1625, 1988)





























































入 院 時 検 査 成 績:末 梢 血;WBC4,500,RBC423




mg/dl,空腹 時 血 糖7emg!dl
検 尿:糖(+),蛋 白(一),沈 査 異 常 な し.
画 豫 診 断:頭 部CT,MR-CT上,・ 」・脳 半 球 に 嚢 胞
















ばVHLに 伴 う腎癌の頻度は28%であ り,これは網



















































































膜血 管 腫58%,小 脳血 管 芽 腫36%に続 い てい るt諸 家
の報 告 で もMalekら2・3)は,23例中8例,Lcvine
ら4一6)は17例中6例 に腎 癌 が合 併 した と述 べ て い る.
VHLに お い て 腎癌 を 初発 とす る ものは10%で あ る
が,50%に は遠 隔 転移 を認 め,VHLの 死 因 の うち小
脳 腫瘍 に よる53%に続 いて32%を 占めた とい う報 告 が
み られ り,患 者 の 予後 を 左右 す る重 要 な 合 併症 とい う
こ とが で きる.腎 癌 以外 の 泌尿 器 科的 合 併 疾患 は29例
の 剖検 例 に よれ ば1),腎嚢胞59%,副 腎 褐 色細 胞 腫17
%,腎 腺 腫14%,副 睾 丸 腺 腫10%であ り剖 検例 で み る
か ぎ り,泌 尿器 科 的疾 患 の 合併 は か な り高 頻度 とい え
よ う.
一方 ,本 邦 ではVHLに 合 併 した 腎癌 の 報告 は稀
で あ り,組 織 学 的 診断 の な され て い る もの は,学 会報
告 の4例7一10)を含め て も8例 に過 ぎず1H姐),自験例 は
本邦 第9例 目と思 われ た(Table9).
VHLに 合 併 す る腎 癌 は一般 の 腎癌 に 比べ て さま ざ
まな特 徴 が あ る といわ れ て い る。つ ま り,1)発症 年 齢
が 比較 的 若 い こ と2)嚢胞 の合 併頻 度 が 高 い こ と3)両側
性,多 発性 であ る こ とが 多い こ と,な どであ りこれ ら
の事 実 は診 断,治 療 に かか わ る重 要 な 問題 点 とな って
い る.
発 症 年齢 に つ い て,本 邦 の報 告 例 の うち 自験 例 を 含
め年 齢 の あ き らか な8例 の年 齢分 布 は23～57歳,平均
39.5歳で あ り,Malek3),Levine6),Loughlinl5),
Personi6),Das17),Kadir18)らの報 告 を ま と め る と
24～60歳,平均39,5歳で あ り,VHLに 合 併す る腎癌
の発 症が 若 年 であ る ことは,明 らか であ る,自 験 例 は
27歳で あ った が,1973年13歳時 にVHLの 診 断 を既
に 受 け てお り腎癌 の診 断 も もっ と早 くつ け られ て いた
可 能 性 もあ る.VHLと 診 断 され た症 例 に対 して は全
身 的 な合 併 症 の検 索 が重 要 と思 わ れ る.
腎 嚢胞 の 合併 に つ いて,Levineら4)は,VHLの76
%に 腎嚢 胞 が合 併 し,腎 癌症 例 に つ いて はそ の 全例 に
嚢 胞 が合 併 した と報 告 して い る,VHLに 合併 す る 腎
癌 は,実質 性腫 瘍 の ごと く描 出 され る こ と もあ るが,自
験 例 の よ うに腫 瘍 が 嚢胞 内 に存 在 す る よ うにみ え る こ
と も多 く,まtgChr且stensonらIP)は嚢 胞 内壁 を構 成
す る細 胞 は 合併 す る 腎癌 を構 成 す る細 胞 と病 理 学 的 に
は 同一 で あ った と報 告 して い る.諸 家 の報 告 に もあ る
よ うに18-2。),VHLに合 併す る腎 癌は,一 側 性 充実 腫
瘍 の形 を とる ものか ら両側 性,多 発 性 嚢 胞 の形 を とる
も の まで多 様 な スペ ク トラムを 持 つ と考 え るべ きで あ
り,嚢胞 の悪 性 転 化に も今後 注 意 を払 う必要 が あ ろ う
両 側発 生 の 腎癌 は,Vermillionらの報 告 に よれ ば
329例の 腎癌 症例 中6例,1.8%と され21),一方VHL






















VHLに 合併した両側性 腎癌 について もFenter
ら27)はVHLに合併する腎癌が多中心性であること
を重視 して,両 側 腎摘除術に価値を見い 出しており
Loughlin15),Pearsonら16)はVHLに合併する腎癌
は比較的良く被包化されてお り摘出は容易であること
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